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Cystic fibrosis; Objective: To evaluate the demographics, genotype, and clinical presentation of pediatric pati-
Intestinal ents presenting with distal intestinal obstruction syndrome (DIOS), and factors associated with
obstruction; DIOS recurrence.

Child; Methods: Case series of ten patients (median age 13.2 years), followed-up in a reference cen-
Diagnosis; ter, retrospectively assessed. Data analyzed included age, gender, cystic fibrosis genotype,
Therapeutics meconium ileus at birth, hydration status, pulmonary exacerbation, Pseudomonas aeruginosa

colonization, pancreatic insufficiency (Pl), body mass index (BMI) at the episodes, clinical
manifestations of DIOS, imaging studies performed, acute management of DIOS, maintenance
therapy, and recurrence on follow-up.

Results: All patients had two positive sweat chloride tests, and nine of ten also had genotype
study. The most common genotype identified was homozygosis for the delta F508 mutation. In
seven cases, a previous history of meconium ileus was reported. All patients had pancreatic
insufficiency. Diagnosis of DIOS was based on clinical and imaging findings. Of the total nhumber
of episodes, 85% were successfully managed with oral osmotic laxatives and/or rectal therapy
(glycerin enema or saline irrigation). Recurrence was observed in five of ten patients.

DOI se refere ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.jped.2019.08.009
* Como citar este artigo: Sandy NS, Massabki LH, Goncalves AC, Ribeiro AF, Ribeiro JD, Servidoni MF, et al. Distal intestinal obstruction
syndrome: a diagnostic and therapeutic challenge in cystic fibrosis. J Pediatr (Rio J). 2020;96:732-40.
*¥ Estudo feito na Universidade Estadual de Campinas (Unicamp), Faculdade de Ciéncias Médicas, Campinas, SP, Brasil.
* Autor para correspondéncia.
E-mail: natascha.silvasandy@sickkids.ca (N.S. Sandy).

2255-5536/© 2020 Sociedade Brasileira de Pediatria. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este € um artigo Open Access sob uma licenca CC
BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).


https://doi.org/10.1016/j.jpedp.2019.08.007
http://www.jped.com.br
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.jpedp.2019.08.007&domain=pdf
https://orcid.org/0000-0002-7744-8984
https://orcid.org/0000-0002-9314-2563
https://orcid.org/0000-0002-2008-1747
https://orcid.org/0000-0002-5549-8497
https://orcid.org/0000-0002-3387-5642
https://orcid.org/0000-0002-5237-7227
https://orcid.org/0000-0001-5504-4746
https://doi.org/10.1016/j.jped.2019.08.009
mailto:natascha.silvasandy@unhbox voidb@x {special {ps:6 TD$DIFF}}sickkids.unhbox voidb@x {special {ps:7 TD$DIFF}}ca
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

DIOS - challenges of a Brazilian CF referral center 733

PALAVRAS-CHAVE
Fibrose cistica;
Obstrucao intestinal;
Crianca;

Diagnostico;
Terapéutica

Introducao

Conclusion: In this first report of pediatric DIOS in South America, the presence of two risk fac-
tors for DIOS occurrence was universal: pancreatic insufficiency and severe genotype. Medical
history of meconium ileus at birth was present in most patients, as well as in the subgroup with
DIOS recurrence. The diagnosis relied mainly on the clinical presentation and on abdominal
imaging. The practices in the management of episodes varied, likely reflecting changes in the
management of this syndrome throughout time.

© 2020 Sociedade Brasileira de Pediatria. Published by Elsevier Editora Ltda. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/
4.0/).

Sindrome da obstrucéo intestinal distal: um desafio diagnéstico e terapéutico na
fibrose cistica

Resumo

Objetivo: Avaliar os dados demograficos, o gendtipo e o quadro clinico de pacientes pediatricos
que apresentam sindrome da obstrucdo intestinal distal (DIOS) e os fatores associados a recidiva
da DIOS.

Métodos: Casuistica de 10 pacientes (média de 13,2 anos) monitorados em um centro de refe-
réncia e avaliados de forma retroativa. Os dados analisados incluiram idade, sexo, genotipo
da fibrose cistica, ileo meconial no nascimento, estado de hidratacao, exacerbagao pulmonar,
colonizacao por Pseudomonas aeruginosa, insuficiéncia pancreatica (IP), IMC nos episodios,
manifestacdes clinicas da DIOS, estudos de diagndstico por imagem realizados, manejo agudo
da DIOS, terapia de manutencao e recidiva no acompanhamento.

Resultados: Todos os pacientes apresentaram dois exames de cloreto no suor positivos e 09/10
também apresentaram estudo do gendtipo. O genotipo mais comum identificado foi a homozi-
gose da mutacao delta F508. Em sete casos foi mencionado um historico de ileo meconial. Todos
os pacientes apresentaram insuficiéncia pancreatica. O diagnostico da DIOS teve como base
achados clinicos e de imagem; 85% do nimero total de episodios foram tratados com sucesso
com laxantes osmoticos orais e/ou terapia retal (enema de glicerina ou irrigacdo salina). A
recidiva foi observada em 5 de 10 pacientes.

Conclusdo: Neste primeiro relatorio da DIOS pediatrica na América do Sul, a presenca de dois
fatores de risco na ocorréncia da DIOS foi universal: insuficiéncia pancreatica e genotipo asso-
ciado a doenca grave. O historico de ileo meconial no nascimento esteve presente na maioria
dos pacientes, bem como no subgrupo com recidiva da DIOS. O diagnodstico dependeu princi-
palmente do quadro clinico e do diagnostico por imagem abdominal. As praticas de manejo de
episodios variaram, provavelmente refletiram as mudancas no tratamento dessa sindrome ao
longo do tempo.

© 2020 Sociedade Brasileira de Pediatria. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este é um artigo
Open Access sob uma licenca CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.
0/).

Brasil, o programa de triagem neonatal inclui FC com ampla
cobertura nacional e a maioria dos estados tem centros de

A fibrose cistica (FC) é uma doenc¢a autossomica recessiva
monogénica com ampla variabilidade fenotipica - cerca de
300 variantes do Regulador da Condutancia Transmembrana
da Fibrose Cistica (RTFC) patogénica causam a doenga - e é
a doenca genética fatal mais prevalente em seres humanos.
A inexisténcia de um RTFC funcional afeta varios sistemas
de o6rgaos, com alta morbidez e mortalidade na FC, a torna
secundaria a doencas respiratorias - ja que a FC esta entre
as principais causas de doencas pulmonares obstrutivas cro-
nicas em criancas.” Com a expectativa de vida média de
pacientes com FC cada vez mais alta, manifestacdes gas-
trointestinais se tornam mais prevalentes, ja que esse é o
segundo sistema de 6rgdos mais afetado na FC.? Conside-
rando a carga e a complexidade dessa doenca, um diagnos-
tico precoce e um cuidado especializado sao obrigatorios. No

referéncia para monitoramento desses pacientes.>

A sindrome da obstrucao intestinal distal (DIOS) é uma
complicacao gastrointestinal especifica da FC. Primeira-
mente foi descrita como sindrome da obstrucéo do intestino
delgado distal neonatal causada por material semelhante
ao meconio nas fezes em 1945.% E caracterizada pelo aci-
mulo de material fecal viscoso combinado com secrecdes
mucosas viscidas e localizado no ileo distal e no ceco e que
podera aderir a parede intestinal, causa obstrucao total ou
quase total. Desde sua descricao inicial como ‘‘equivalente
a ileo meconial’’, ndo apenas a denominacdao mudou para
**sindrome da obstrucéo intestinal distal’’ (DIOS),> mas sua
definicao também foi analisada® - com isso, a epidemiolo-
gia, a recidiva e a carga dessa complicacdo foram mais bem
descritas e compreendidas.”
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Em 2010, o Grupo de Trabalho de FC/Pancreas da Socie-
dade Europeia de Gastroenterologia Pediatrica, Hepatologia
e Nutricao (ESPGHAN) abordou o problema de usar varias
definicoes para DIOS ao publicar um documento de consenso
que definiu DIOS como obstrucao fecal ileocecal completa ou
incompleta aguda, claramente diferenciada de constipacao
- definida como impactacao fecal gradual no célon. DIOS
Completa (C-DIOS) foi definida pela triade de obstrucao
intestinal completa (clinicamente comprovada por vomito
bilioso e/ou por meio de radiografias que mostrem os
niveis de fluido no intestino delgado), presenca de massa
fecal ileocecal e dor ou distensao abdominal; ao passo que
DIOS Incompleta/Iminente (DIOS-I) foi caracterizada pela
presenca de breve historico de dor e/ou distensdo abdominal
(por dias) com relacao a massa fecal ileocecal na auséncia de
sinais de obstrucdo intestinal completa.® Relatdrios iniciais
da incidéncia da DIOS constataram que essa era frequente
em adultos e adolescentes, porém, apods revisao dos crité-
rios de diagnostico, um estudo internacional e prospectivo
recente relatou incidéncia semelhante em adultos e criancas
com FC.”

Neste estudo, analisamos pacientes com FC diagnostica-
dos com DIOS durante 16 anos no centro de referéncia de
FC no Brasil. Ao avaliar dados demograficos, genotipo, qua-
dro clinico, fase aguda e manejo da manutencao, visamos
a caracterizar o quadro clinico, o tratamento e os fatores
associados a ocorréncia e a recidiva dessa complicacao da
FC.

Métodos

Um estudo retrospectivo de casuistica foi feito em um hos-
pital terciario e centro de referéncia de FC. Este estudo
foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital.
Todos os dados coletados para esta casuistica foram obtidos
de prontuarios médicos arquivados no Servico de Arquivo
Médico.

Para fins deste estudo, escolhemos incluir apenas paci-
entes internados para manejo da DIOS, ja que os pacientes
tratados de forma ambulatorial nem sempre podem ser iden-
tificados e podem nao apresentar uma descricao meticulosa
do diagnostico, do tratamento e da resolucao, o que preju-
dicaria a analise do estudo.

Em nosso centro, vemos 250 pacientes por ano em uma
clinica ambulatorial pediatrica multidisciplinar de FC. Inici-
almente, 16 pacientes internados com diagnostico da DIOS
foram identificados, quatro pacientes foram excluidos desta
analise pois ndao atenderam aos critérios de diagnostico
ou apresentaram diagnodstico alternativo e dois pacientes
tinham mais de 20 anos no diagnostico do primeiro episodio
da DIOS. Assim, 10 criancas e adolescentes de até 20 anos
internados de maio de 2001 a margo de 2017 foram incluidos
nesta casuistica.

Dois investigadores coletaram dados de prontuarios
médicos, inclusive idade, sexo, data de nascimento, histo-
rico de ileo meconial no nascimento, data de ocorréncia de
episddio(s) da DIOS, gendtipo, estado de hidratacao do paci-
ente nos episodios, presenca ou auséncia de exacerbacao
pulmonar durante os episoddios, colonizacdo por Pseudo-
monas aeruginosa, diagnostico de insuficiéncia pancreatica
(IP) e outras morbidades relacionadas a FC, dose de lipase,

indice de Massa Corporal (IMC), sintomas clinicos da DIOS,
exame(s) feito(s) para o diagndstico, manejo agudo e tera-
pia de manutencao, recidiva e nimero total de episddios no
periodo do estudo.

Resultados

As caracteristicas basicas dos pacientes estdo resumidas na
tabela 1. A faixa etaria no primeiro episddio variou de 2,5 a
19,7 anos (mediana: 13,2 anos). Todos os pacientes apresen-
taram dois exames de cloreto no suor anormais, garantiram
o diagnéstico de FC. O teste genético nao foi disponibilizado
para um dos 10 pacientes. Oito de nove pacientes examina-
dos apresentaram duas mutacdes causadoras de doencgas,
cinco homozigotas para o delF508. A recidiva da DIOS foi
observada em cinco pacientes, dos quais trés eram do sexo
masculine; 28 episodios da DIOS foram registrados, com
numero total de episddios por paciente que variaou entre um
(5/10 pacientes) e 14. Em pacientes com DIOS recorrente, o
tempo entre o primeiro e o segundo episodios variou entre
18 dias e 18 meses. O ileo meconial esteve presente no nas-
cimento de 7 de 10 pacientes e, proporcionalmente, em 3
de 5 pacientes que apresentaram recidiva da DIOS.

A diabetes relacionada a FC e a doenca hepatica relacio-
nada a FC foram observadas isoladamente em um paciente.
A insuficiéncia pancreatica (IP) esteve presente universal-
mente, comprovada pela elastase fecal < 100 ug/g - além
disso, todos os pacientes receberam suplementacao enzima-
tica desde o primeiro ano de vida. No momento do episodio
da DIOS, a dose de lipase variou entre 4 e 17,9 mil unida-
des/kg/dia, mediana: 7,2 mil unidades/kg/dia. O percentil
do indice de massa corporal (IMC) no momento do primeiro
episddio da DIOS variou entre < 1 e 92, com cinco de dez paci-
entes com percentil menor do que ou igual a 3. Foi relatada
desidratacao em 5/28 episodios. Houve exacerbacao pulmo-
nar concomitante em 6/28 episoddios. Metade dos pacientes
foi colonizada por Pseudomonas aeruginosa. Os fatores rela-
cionados ao ambiente e ao paciente no momento do episodio
da DIOS estao descritos na tabela 2.

O diagnostico da DIOS teve como base achados clini-
cos e de imagem. Dor abdominal, perda de peso recente,
vOmito e diminuicdo no nimero de evacuagdes foram as
manifestacoes clinicas mais comuns relatadas. No entanto,
em muitos casos, ndo foram observadas mudancas no tran-
sito intestinal. A obstrucao foi completa em 5/28 eventos.
Todos os pacientes fizeram no minimo uma radiografia abdo-
minal em todos os episodios da DIOS; ultrassom e tomografia
computadorizada foram feitos apenas em alguns casos. As
caracteristicas clinicas e o trabalho de diagnostico por ima-
gem estao resumidos na tabela 3.

Dos episodios da DIOS, 82% foram tratados clinicamente,
nao necessitaram de abordagem cirdrgica. Polietilenoglicol
(PEG) e/ou acetilcisteina foram administrados oralmente
ou por meio de um tubo nasogastrico em 16/28 even-
tos e foi feito um enema retal com glicerina ou uma
irrigacao salina normal em 21/27 eventos. Um paciente
apresentou DIOS complicada por intussuscepcao, deixou de
responder ao tratamento médico e foi tratado por meio de
endoscopia.® Entre os 10 pacientes monitorados, 3 recebe-
ram tratamento com PEG oral e N-acetilcisteina, 3 somente
com N-acetilcisteina e um somente com PEG. O tempo de



Tabela 1  Caracteristicas basicas de sexo, gendtipo, recidiva e nimero total de episodios de pacientes
Pacientes Sexo Mutacao(oes) fleo meconial no Idade (anos) no Recidiva Tempo (meses) entre NUmero de episddios da

genética(s) na FC nascimento primeiro episodio da primeiro e segundo DIOS

DIOS episodio

1 F F508del/ G542X Nao 2,5 Sim 18 2
2 M F508del/ F508del Nao 16,6 Nao - 1
3 F [Teste genético nao Sim 13,2 Nao - 1

realizado]
4 M F508del/ F508del Sim 1,5 Sim 0,6 14
5 M F508del / 621+1G>T Sim 10 Sim 10 2
6 M F508del/ - Sim 2,5 Nao - 1
7 M 622-2A>G / Nao 19,7 Sim 4 3

711+1G>T
8 F F508del/ F508del Sim 13,4 Nao - 1
9 M F508del/ F508del Sim 13,1 Nao - 1
10 F F508del/ F508del Sim 17 Sim 6 2
Total: 10 4 do sexo F508del como ileo meconial: Média: 10,9 Recidiva: Média: 7,7 Total: 28 episodios
pacientes feminino mutacao mais comum 07/10 Mediana: 13,15 05/10 Mediana: 6 Média: 2,8

6 do sexo Mediana: 1,5
masculino (episodios/paciente)
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Tabela 2 Fatores relacionados ao ambiente e ao paciente no momento do episodio de DIOS

Paciente Diabetes Doenca Insuficiéncia Percentil® do Desidratacao clinica Exacerbacao pulmonar Colonizacao por
(episodios) relacionada a hepatica pancredtica IMC no primeiro  durante os episodios de concomitante durante os  Pseudomonas
fibrose cistica relacionada a (IP) episodio de DIOS episodios de DIOS aeruginosa
(DRFC) fibrose cistica DIOS
(DHRFC)
1(02) Nao Nao Sim 92 Nao Em 01/02 No segundo episodio
2 (01) Nao Nao Sim 5 Nao Nao Nao
3 (01) Nao Nao Sim Sim (01) Sim (01) Sim
4 (14) Nao Nao Sim <1 Em 03/14 Em 01/14 Desde o primeiro
episodio
5 (02) Nao Nao Sim 67 Nao Em 01/02 Nao
6 (01) Nao Nao Sim 24 Nao Nao Nao
7 (03) Nao Sim Sim 3 Em 01/03 Em 01/03 Sim
8 (01) Nao Nao Sim 59 Nao Nao Sim
9 (01) Sim Nao Sim <1 Nao Nao Nao
10 (02) Sim Sim Sim <1 Nao Em 01/02 Desde o primeiro
episodio
Total: DRFC em 02/10 DHRFCem IP: IMC baixo de Desidratacao clinica Exacerbacao pulmonar 05/10 pacientes
10 pacientes, 02/10 universalmente  forma critica presente em concomitante em 06/28 colonizados por
28 episodios presente em 05/10 05/28 episodios episodios. P. aeruginosa
pacientes

@ Percentis de IMC segundo as referéncias da Organizacdo Mundial de Salde.

9¢L

"1e 19 SN Apues



Tabela 3 Manifestacao clinica nos episddios da DIOS e exames de diagnostico por imagem
Paciente Dor abdominal Distensao Nausea e Alteracao dos DIOS Incompleta em Ultrassonografia como Tomografia
(episodios) abdominal vOomito habitos de comparagao a DIOS modalidade adicional de computadorizada
evacuacao Completa diagndstico por imagem
anterior a DIOS
1 (02) Em todos os Em todos os Nao Diarreia em Incompleta em ambos os Em 01/02 Em 01/02
episodios episodios 01/02 episodios
2 (01) Sim Nao Nao Nao Incompleta Sim Sim
3 (01) Sim Sim Sim Constipacao Completa Nao Nao
4 (14) Em todos os Em 06/14 Em 10/14 Constipacao Incompleta em 12/14 Nao Em 03/14
episodios em 05/14
5 (02) Em todos os Em 01/02 Em 01/02 Nao Incompleta em 02/02 Em 01/02 Nao
episodios
6 (01) Sim Nao Nao Nao Incompleta Nao Nao
7 (03) Em todos os Em 02/03 Em 02/03 Constipacao Completa em 02/03 Nao Em 02/03
episodios em 02/03
8 (01) Sim Nao Sim Constipacao Incompleta Nao Nao
9 (01) Sim Nao Sim Nao Incompleta Sim Nao
10 (02) Sim Nao Nao Diarreia em Incompleta em 02/02 Em 01/02 Em 01/02
01/02
Total: 10 Dor abdominal Distensao Nausea e Alteracao dos DIOS Incompleta em Ultrassonografia feitaem  TC em 08/28
pacientes, 28 universalmente abdominal em vomito em habitos de 23/28 05/28
episodios presente 12/28 16/28 evacuacao
anterior a DIOS
em 11/28
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Tabela 4 Modalidades de tratamento no tempo de manejo agudo, manutencao e acompanhamento apos o primeiro evento

Paciente Polietilenoglicol N-acetilcisteina Terapia retal Tratamento PEG como terapia N-acetilcisteina como Tempo de
(episodios) (PEG) como Ccomo manejo COmo manejo cirurgico de manutencao terapia de manutencao acompanhamento
manejo agudo agudo agudo (anos)
1(02) Em 01/02 Em ambos os Em ambos os Nao Nao Sim 15,8
episodios episodios
2 (01) Nao Nao Sim Nao Nao Nao 14,3
3 (01) Nao Sim Sim Sim Nao Nao 13
4 (14) Em 09/14 Em 07/14 Em 11/14 Em 02/14 Sim Sim 11,1
5 (02) Nao Em 01/02 Em 01/02 Nao Nao Sim 10,6
6 (01) Nao Nao Sim Nao Nao Nao 8,8
7 (03) Em 02/03 Em todos os Em todos os Em 02/03 Nao Sim 5,8
episodios episodios
8 (01) Sim Sim Sim Nao Sim Nao ,2
9 (01) Sim Nao Nao Nao Sim Sim 1,6
10 (02) Em ambos os Em 01/02 Nao Nao Sim Sim 1
episodios
Total: 10 16/28 episodios N-acetilcisteina Terapia retal Tratamento Manutencao com Manutencao com Média: 8,7
pacientes, 28 como como cirirgico em PEG em 05/10 N-acetilcisteina em Mediana: 9,7
episodios tratamento em tratamento em 05/28 episodios pacientes 06/10 pacientes

16/28

21/28 episodios

(03/10
pacientes)

8¢/
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acompanhamento mediano foi de 9,7 anos, com média de
8,1. Os dados sobre manejo agudo, terapia de manutencao
e tempo de acompanhamento estao resumidos na tabela 4.

Discussao

No melhor de nosso conhecimento, esta é a primeira casuis-
tica da DIOS no Brasil e na América Latina. Até em estudos
internacionais e multicéntricos, o nimero de casos pediatri-
cos da DIOS relatado é relativamente limitado e a incidéncia
da DIOS varia entre 2,3 e 11,2 episodios/1000 pacientes-
-anos’ - entdo o nimero de casos pediatricos descritos neste
estudo é significativo. Nesta casuistica, houve predominan-
cia de genotipos graves de RTFC, o que esta de acordo
com a observacgao de que a ocorréncia da DIOS esta relacio-
nada a gravidade do genétipo da FC.%° Entre varios fatores
identificados como predisposicao a DIOS, o historico de ileo
meconial no nascimento foi relatado de forma consistente e
também associado a recidiva’ e isso foi observado na maio-
ria dos pacientes nesta casuistica (7/10), bem como em uma
parte significativa daqueles que apresentaram recidiva da
DIOS (3/5) e entre pacientes que necessitaram tratamento
cirurgico (2/3). Outros fatores relatados como associados
a ocorréncia da DIOS - como desidratacao, clima/tempo
mais quente, exacerbacdo pulmonar da FC,'® colonizacao
por Pseudomonas aeruginosa, diabetes mellitus relacionada
a fibrose cistica,”'" doenca hepatica relacionada a FC, pds-
-operatorio de transplante pulmonar'?'3 - ndo estiveram
presentes de forma consistente nesta casuistica.

Conforme relatado na literatura aplicavel, na grande
maioria dos episodios, o diagnostico teve como base a
combinacdo de histoérico, exames clinicos e radiografias
abdominais simples. Outras modalidades de diagndstico
por imagem, que podem auxiliar no diagnostico diferen-
ciado, foram feitas apenas em alguns casos. A respeito
do tratamento médico da DIOS, houve mudancgas nas tera-
pias de preferéncia ao longo do tempo e ainda existe
grande variabilidade na pratica entre diferentes centros,
sem comprovacao de alta qualidade para orientar a pratica,
e isso refletiu nesta casuistica. No momento, a terapia de
primeira linha preferida no tratamento da DIOS incompleta
¢ o uso de laxantes osmoticos orais,’ principalmente o polie-
tilenoglicol (PEG), usado para esses fins em doses muito mais
altas dp que a normal - 2 g/kg, até, no maximo 80-100g/dia
- ou solucao isosmotica de PEG de 20-40 mL/kg/hora até,
no maximo 1 L/h por um periodo de até 8 horas.'* Em nossa
casuistica, a terapia retal foi usada com mais frequéncia
- 0 que, de certa forma, reflete as praticas no momento
dos eventos, ao passo que o uso de PEG foi preferencial em
pacientes/episodios posteriores. O tratamento clinico foi
bem-sucedido em 82% dos episddios. Assim, a necessidade
de tratamento cirurgico da DIOS completa foi mais alta do
que os 8% relatados na primeira coorte da DIOS prospectiva
e multicéntrica (europeia).’

O uso da terapia de manutencao para prevenir a recidiva
é recomendado com base no fato de que a ocorréncia de
uma DIOS esta relacionada a um risco 10 vezes maior de um
segundo episddio.® Nesse sentido, a pratica de nosso cen-
tro se assemelhou aquela relatada por centros europeus:
a maioria dos pacientes recebeu alguma forma de terapia

de manutencao de longo prazo - seja com PEG e/ou com
acetilcisteina.

Nosso estudo tem algumas limitacées. Primeiramente,
os dados foram obtidos de forma retroativa, refletiram
a pratica de quase duas décadas - assim, a analise dos
tratamentos administrados durante os anos provavelmente
foi afetada por diferentes praticas/tendéncias ao longo do
tempo e mesmo a capacidade de reconhecimento da DIOS
provavelmente mudou ao longo desses anos. Entretanto,
apesar das limitacoes mencionadas, acreditamos que esses
resultados constituem um primeiro passo muito importante
na discussao ainda incipiente sobre DIOS na América do Sul,
ja que a literatura reflete, atual e principalmente, as experi-
éncias e praticas americanas e europeias. Em segundo lugar,
nossa casuistica podera nao ser semelhante a de pacientes
recrutados de registros gerais, que poderao incluir fenatipos
mais brandos. E, por fim, ao incluir morbidades relaciona-
das a FC, é importante ter em mente que sua definicao e
seu reconhecimento também mudaram nas Ultimas déca-
das. Um estudo prospectivo seria a melhor abordagem para
avaliar os fatores associados a DIOS, bem como diferentes
estratégias de tratamento. Por fim, precisamos reconhe-
cer que parte dos pacientes monitorados em nosso centro
as vezes é tratada de forma ambulatorial ou internada em
outras instituicoes para tratar doencas graves, porém, consi-
derando que 85-96% dos pacientes com DIOS sao internados,’
e considerando a complexidade dos casos relatados, acredi-
tamos que captamos a maioria dos episddios da DIOS que
exigiram internacao.

Concluindo, esta é a primeira casuistica da DIOS na
América do Sul, na qual relatamos um amplo espectro da
apresentacao da DIOS. Dois fatores de risco conhecidos
estavam relacionados a DIOS: insuficiéncia pancreatica e
gendtipo associado a doenca grave. O historico médico de
ileo meconial no nascimento como fator de risco na ocor-
réncia, recidiva ou necessidade de tratamento cirdrgico
continua a ser controverso e esteve presente na maioria dos
casos, bem como no subgrupo de pacientes com recidiva da
DIOS. O reconhecimento e o tratamento médico precoces
da DIOS sao importantes para evitar resultados precarios,
como complicacdes ou necessidade de tratamento cirurgico.
No Brasil e na América do Sul, é necessario melhor conheci-
mento da epidemiologia associada a DIOS, ja que os estudos
anteriores sobre essa sindrome sao basicamente americanos
e europeus e as condicées ambientais, como condicées cli-
maticas mais quentes, poderao influenciar a incidéncia e a
prevaléncia dessa complicacao grave de FC."® Sdo necessa-
rios estudos prospectivos locais nos quais o diagndstico da
DIOS pode ser sistematicamente avaliado e feito de acordo
com as diretrizes da ESPGHAN,'* pois o reconhecimento pre-
coce da DIOS por parte de pediatras envolvidos no cuidado
de pacientes com FC é fundamental.
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